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Résumé Le syndrome thoracique aigu (STA) est une des
complications majeures des syndromes drépanocytaires et
reste la principale cause de mortalité chez l’adulte. Il peut
survenir chez des patients auparavant peu ou non symptoma-
tiques, notamment chez ceux porteurs d’un syndrome drépa-
nocytaire composite. Trois grandes causes dominent les étio-
logies : les infections, l’obstruction vasculaire pulmonaire
(par des emboles graisseux et/ou des thrombi fibrinocruori-
ques) et les hypoventilations alvéolaires secondaires à des
suites chirurgicales ou des infarctus osseux. La symptoma-
tologie associe fièvre, dyspnée et douleur thoracique. Elle
survient souvent après quelques jours d’hospitalisation pour
crise vaso-occlusive simple ou en postopératoire. L’imagerie
retrouve des lésions alvéolaires condensantes des deux bases
pulmonaires et la biologie une hémolyse associée à un syn-
drome inflammatoire. Il faut savoir rechercher deux facteurs
de mauvais pronostic : un taux de plaquettes bas et surtout
une insuffisance ventriculaire droite.

Le traitement repose sur un trépied : hydratation, oxygé-
nation et analgésie associés à une antibiothérapie couvrant
les bactéries encapsulées et atypiques. Dans les formes sévè-
res, le seul traitement spécifique est la transfusion ou l’ex-
sanguinotransfusion suivant le taux d’hémoglobine. Une
transfusion préventive ou un échange transfusionnel peuvent
être discutés chez des patients à risque, notamment lors de
circonstances particulières (grossesse, intervention chirurgi-
cale). Cette décision sera prise au cas par cas en fonction des
antécédents transfusionnels. Dans le cadre de la prévention,

une spirométrie incitative doit toujours être prescrite pour les
patients drépanocytaires hospitalisés, notamment pour crise
vaso-occlusive.
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Abstract Acute chest syndrome is the second most common
reason for hospitalization and the leading cause for mortality
in adult patients with sickle cell disease. This complication is
not only observed in most severe patients, but can appear in
previously non symptomatic patients. Three main mecha-
nisms are involved: infection, vascular obstruction (by fat
embolism and/or pulmonary artery thrombus), and alveolar
hypoventilation secondary to surgery or to bone infarcts.
The most frequent symptoms are fever, dyspnea, and thoracic
pain. In half of patients, vaso-occlusive crisis can precede
these symptoms. Basal alveolar consolidation is observed on
lung imaging. Hemolysis and systemic inflammation are fre-
quent biological findings. Two prognostic markers have been
suggested in the litterature: thrombopenia and right ventricu-
lar dysfunction. Supportive treatments (oxygenation, rehydra-
tion, and analgesia) are usually prescribed with antibiotics.
Transfusion and/or partial blood exchange depending on the
haemoglobin level are used in the severe forms. Preventive
transfusion should be discussed in specific conditions such
as pregnancy and surgical procedure. Preventive incentive
spirometry should also be implemented in hospitalized sickle
cell patients, especially during vaso-occlusive crisis.

Keywords Sickle cell disease · Acute chest syndrome ·
Critical care

Introduction

La drépanocytose est une hémoglobinopathie touchant parti-
culièrement les sujets originaires des Antilles ou d’Afrique.
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Les complications aiguës pulmonaires de la drépanocytose
sont regroupées sous le terme de syndrome thoracique aigu
(STA). Il s’agit d’une pathologie potentiellement grave avec
une mortalité de 5 % et qui représente un quart des causes de
décès observés chez l’adulte drépanocytaire. Si le STA est
plus fréquent chez les patients homozygotes, il peut survenir
chez les patients hétérozygotes composites (SC, Sβthal) et
être une complication inaugurale de la maladie drépanocy-
taire. Certaines situations comme la grossesse, en particulier
la période du post-partum, et les interventions chirurgicales
en majorent également le risque de survenue.

Épidémiologie

La prévalence du STA a été étudiée dans plusieurs cohortes
nord-américaines de patients drépanocytaires. Il est estimé
que la moitié des patients drépanocytaires présentent au
moins un STA dans leur vie. L’étude coopérative américaine
a retrouvé une incidence de 12,8/100 patients/année pour les
sujets SS et d’environ 10/100 patients/année chez les sujets
hétérozygotes composites [1]. L’incidence est plus faible
chez les adultes (8,8/100 patients/année) que chez les enfants
de moins de quatre ans (25/100 patients/année) [1].

La mortalité du STA est de 4 % dans la plupart des séries
de patients adultes et peut aller jusqu’à 8 % dans les séries de
patients admis en réanimation [2–4]. Une grande étude rétro-
spective aux États-Unis a étudié 25 000 hospitalisations en
réanimation pour STA. La ventilation mécanique a été utili-
sée chez 4,6 % des patients et la mortalité intrahospitalière
était de 1,6 % [5]. Ces chiffres sont plus bas que ceux rap-
portés par Vichinsky et al., qui retrouvaient une utilisation de
ventilation mécanique chez 13 % des patients et une morta-
lité de 3 % [2].

L’ensemble des études insistent sur le fait que les anté-
cédents (notamment les complications chroniques de la dré-
panocytose) ne sont pas des facteurs de risque de mortalité.
La vigilance est donc nécessaire chez tous les patients hos-
pitalisés pour STA. L’étude de Vichinsky et collaborateurs
avait retrouvé comme facteurs de mauvais pronostic (recours
à la ventilation mécanique) des antécédents de pathologie
cardiaque, le taux de plaquettes < 200 G/L et l’extension
radiologique [2]. Dans une étude monocentrique française
sur les patients hospitalisés en réanimation, la plupart pour
STA (74 %), les auteurs ont retrouvé comme facteur d’évo-
lution défavorable (décès ou support vital) un taux d’hémo-
globine < 7,8 g/dL, une fréquence respiratoire ≥32 par
minute et une atteinte rénale aiguë à l’admission [4]. Cette
étude a confirmé que le STA est la cause principale de mor-
talité pour ces patients (cinq patients sur neuf avec une évo-
lution défavorable étaient hospitalisés pour STA en réanima-
tion) [4].

Le niveau de spécialisation de l’équipe médicale qui
prend en charge les patients semble important. Une étude
pédiatrique a en effet retrouvé un taux de ventilation méca-
nique supérieur dans les centres non spécialisés [6].

Définitions – étiologies – physiopathologie

Comme pour tout syndrome, les définitions du STA ont
fluctué au cours des années. La définition la plus simple est
l’association de toute nouvelle image pulmonaire à l’un des
symptômes suivants : fièvre, dyspnée ou douleur thoracique.

Cette agression pulmonaire aiguë, qui peut évoluer vers le
syndrome de détresse respiratoire aiguë, est rarement isolée :
elle est déclenchée par un certain nombre de causes ou fac-
teurs, dont les principaux sont listés dans le Tableau 1. Les
deux étiologies les plus fréquemment retrouvées dans une
étude française chez l’adulte sont les hypoventilations d’ori-
gine multiple (algiques, dues à des infarctus osseux ou à des
pathologies sous-diaphragmatiques, secondaires à un surdo-
sage en opiacés) et les embolies graisseuses [7]. Une étude
américaine a évalué dans 30 centres et 671 épisodes les étio-
logies des STA dans une population essentiellement pédia-
trique [2]. Les résultats montrent une fréquence élevée d’in-
fections virales (6 %), d’infections à bactéries atypiques
(7 %) et d’embolie graisseuse (9 %). Il faut noter dans cette
série que 30 % des épisodes restaient sans cause identifiée et
que plusieurs étiologies pouvaient être retrouvées pour un
même épisode. Cette étude montre également que les causes
infectieuses bactériennes ou virales seraient moins fréquen-
tes chez l’adulte que chez l’enfant, dont on connaît depuis
longtemps la recrudescence hivernale du STA. Les facteurs
environnementaux sont importants dans le déclenchement
des complications aiguës de la drépanocytose. Une étude

Tableau 1 Étiologies principales des syndromes thoraciques

aigus chez les patients drépanocytaires adultes

Infections Streptococcus pneumoniae

Chlamydiae pneumoniae

Mycoplasme pneumoniae

Virus

Hypoventilation

alvéolaire

Infarctus osseux thoracique

Chirurgie abdominale

Affection hépatobiliaire

Morphiniques

Grossesse

Occlusion vasculaire Embolie graisseuse

Embolie cruorique

Thrombose in situ

Les étiologies les plus fréquentes sont en caractère gras.
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récente montre que le taux d’hospitalisation en urgence pour
crise vaso-occlusive ou complication pulmonaire aiguë se
majore dans les jours suivant la baisse des températures
moyennes ou l’augmentation des vitesses moyennes du vent,
tandis que la concentration de monoxyde de carbone semble
au contraire jouer un rôle protecteur [8].

Des emboles graisseux ont été détectés dans un pourcen-
tage élevé de patients hospitalisés pour STA (jusqu’à 60 %
des épisodes) [9–11]. La physiopathologie incriminée est la
mobilisation de la graisse issue de la moelle osseuse dans la
circulation veineuse après nécrose médullaire. Les thrombo-
ses in situ sont un des mécanismes possibles de STAmais les
embolies fibrinocruoriques responsables d’occlusion macro-
vasculaire sont de diagnostic difficile chez ces patients. Nous
avons évalué la fréquence des thrombi pulmonaires au cours
du STA dans une série consécutive de 120 épisodes chez
103 patients [12]. Un thrombus au moins lobaire ou segmen-
taire multiple a été retrouvé chez 17 % des patients. Il n’a pas
été retrouvé chez ces patients de thrombose veineuse péri-
phérique sus-poplitée suggérant que le mécanisme n’était
pas embolique, mais la constitution in situ d’un thrombus.
Il est à noter que les études autopsiques confirment la fré-
quence élevée d’emboles graisseux et probablement de
thrombi cruoriques [13].

Présentation clinique

Les symptômes principaux sont la douleur thoracique et la
fièvre évoquant un tableau de pneumopathie infectieuse.
Une fièvre supérieure à 38°C est présente dans 80 % des
cas chez l’adulte, mais elle dépasse rarement 39°C. La dys-
pnée sous forme de polypnée superficielle d’intensité
variable est présente dans près d’un cas sur deux. À l’exa-
men clinique, des râles crépitants, un souffle tubaire ou une
diminution du murmure vésiculaire sont perçus dans un cas
sur deux et doivent être recherchés systématiquement chez
tout patient hospitalisé pour crise vaso-occlusive. Le STA
s’accompagne en effet chez 80 % des patients adultes d’une
crise vaso-occlusive qui le précède dans près de 50 % des
cas. Cette évolution en deux temps de la symptomatologie,
souvent observée chez l’adulte, nécessite donc une surveil-
lance clinique régulière des patients hospitalisés pour crise
vaso-occlusive osseuse sans signe d’appel pulmonaire au
départ.

La rapidité d’évolution du STA est également une carac-
téristique importante, ce qui souligne la nécessité d’un exa-
men clinique régulier chez ces patients, car les dégradations
respiratoire et hémodynamique peuvent être très rapides. Il
est donc nécessaire d’hospitaliser ces patients dans une unité
capable de les surveiller et les transférer en réanimation en
cas d’aggravation clinique. Les études anglo-saxonnes font
état de sifflements respiratoires et d’hémoptysie, mais ces
signes n’ont pas été retrouvés dans les études françaises.

Par contre, on peut observer une expectoration jaune trans-
lucide assez caractéristique du STA. Cette expectoration
n’est pas forcément liée à la présence de graisse, mais semble
plutôt le témoin d’un exsudat inflammatoire majeur [9,14].

Imagerie thoracique

L’expression radiologique qui peut faire défaut dans les pre-
mières 24 heures est plutôt multilobaire et prédomine nette-
ment dans les lobes inférieurs [8] (Fig. 1). Cette atteinte
parenchymateuse est quelquefois associée à une atteinte pleu-
rale dans les formes sévères, mais l’épanchement est rarement
de grande abondance. Une étude effectuée à l’aide du scanner
thoracique [15] a permis de préciser les lésions parenchyma-
teuses : rarement, un aspect en verre dépoli qui peut être rela-
tivement diffus, plus typiquement des lésions de consolida-
tion qui prédominent nettement dans les zones déclives et
peuvent parfois donner des aspects d’hépatisation du paren-
chyme pulmonaire [15]. Les atélectasies sont rares (< 3 %) et
sont plutôt vues dans les formes sévères. L’absence d’atteinte
des lobes inférieurs doit faire remettre en question le diagnos-
tic de STA. Il est difficile au vu des connaissances actuelles de
préciser la place de l’angioscanner thoracique dans le bilan
des STA. La prise en charge thérapeutique est également
non standardisée en cas de découverte de thrombus intrapul-
monaire. Des études sont en cours pour préciser les facteurs
de risque associés au thrombus intrapulmonaire et la place du
traitement anticoagulant.

Anomalies biologiques

Au cours du STA comme dans les crises vaso-occlusives, le
taux d’hémoglobine reste stable ou diminue légèrement,
alors qu’il existe souvent une hyperleucocytose marquée
dépassant d’au moins une fois et demi la valeur de base
(8-16.109/L), même en dehors d’une infection associée. De
même, l’augmentation de la CRP est quasi constante et non
synonyme d’infection bactérienne. Un taux de plaquettes
abaissé a été retrouvé dans différentes études comme un
signe de gravité, mais il est observé en général une augmen-
tation du taux de plaquettes, qui survient après plusieurs
jours d’évolution et peut aller jusqu’à des taux supérieurs à
600 G/L. L’hypoxémie est souvent profonde avec une PaO2

inférieure à 60 mmHg. La capnie est variable. L’élévation de
la concentration de LDH sérique est assez bien corrélée avec
la sévérité de la crise vaso-occlusive et pourrait servir de
marqueur évolutif. Dans les formes très sévères, on peut
observer une augmentation des transaminases hépatiques,
dont l’explication physiopathologique n’est pas uniciste
mais semble plus souvent liée à un foie cardiaque qu’à une
atteinte vaso-occlusive locale. De même une augmentation
de la créatinine est beaucoup plus rare [16]. L’apparition de
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ces deux atteintes doit faire craindre une évolution vers une
défaillance multiviscérale.

Autres examens

L’insuffisance ventriculaire droite doit être recherchée systé-
matiquement, car associée à un mauvais pronostic à court et à
moyen termes [3]. Il faut évaluer régulièrement les signes cli-
niques (ex : turgescence jugulaire), les biomarqueurs (ex :
peptide natriuretique de type B) et surtout effectuer une écho-
graphie cardiaque en cas de suspicion clinique pour recher-
cher cette complication aiguë.

La détection de particules graisseuses dans les prélève-
ments bronchiques permet de confirmer le diagnostic d’embo-
lie graisseuse, mais ne modifie pas en elle-même la prise en
charge thérapeutique du patient [9,10].

Sans preuve scientifique, notre attitude locale est donc
d’effectuer systématiquement pour la documentation bacté-
riologique au minimum un examen cytobactériologique des
crachats, ainsi qu’une antigénurie légionnelle et pneumo-
coque. Une échographie cardiaque nous paraît également
indispensable pour les patients les plus graves.

La fibroscopie bronchique n’a pas d’intérêt à visée diag-
nostique, sauf devant un tableau atypique ou pour lever une
obstruction. Des études sont en cours pour établir un score de
risque a priori de thrombose pulmonaire afin de guider la
prescription d’angioscanner thoracique, dont la réalisation

systématique chez ces patients jeunes, qui peuvent être hospi-
talisés itérativement, pourrait poser un problème d’irradiation.
Le génotype SC et S béta + thalassémique, la thrombocytose
importante, l’évolution défavorable, la rechute précoce ou
l’insuffisance cardiaque droite sont des circonstances habi-
tuelles de réalisation de l’angioscanner dans notre pratique
actuelle.

Prise en charge

Le centre de référence de la drépanocytose a rédigé des
recommandations de prise en charge, qui sont disponibles
sur le site de l’HAS et seront bientôt remises à jour [17].
Ce paragraphe s’inspire largement de ces recommandations,
ainsi que de celles publiées récemment par le NIH [18].

Le clinicien doit impérativement garder à l’esprit qu’il
s’agit d’une pathologie grave, qui peut en quelques heures
se décompenser et aboutir à une insuffisance respiratoire
aiguë voire une défaillance multiviscérale mettant en jeu le
pronostic vital. L’hospitalisation est donc systématique et le
transfert en unité de soins intensifs doit être envisagé dans
les formes sévères.

La surveillance clinique de ces patients sera donc particu-
lièrement attentive, en insistant sur la tolérance respiratoire
et l’apparition de troubles cardiovasculaires (notamment
l’insuffisance cardiaque droite) ou neurologiques (troubles

Fig. 1 Radiographie et images tomodensitométriques évocatrices de syndrome thoracique aigu. A : opacités homogènes bi-basales pré-

dominant à droite sur la radiographie ; B : images alvéolaires des deux lobes inférieurs associées à du verre dépoli ; C : noter l’aspect

de condensation du lobe inférieur droit avec « hépatisation » du poumon
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de la conscience, crises convulsives, souvent retrouvés dans
les études anglosaxonnes et associés à une évolution
défavorable).

L’oxygénothérapie est systématique dans ce contexte
pour obtenir une saturation transcutanée supérieure à 98 %.
L’hydratation par voie intraveineuse permet de diminuer les
facteurs de déshydratation, qui pourraient favoriser les phé-
nomènes de falciformation et une aggravation des manifes-
tations respiratoires. Il faut cependant garder à l’esprit les
risques de surcharge volémique chez les patients porteurs
de cardiopathie connue ou ceux qui développent une défail-
lance cardiaque droite. L’alcalinisation avec apport de Vichy
est souvent proposée.

Le traitement antalgique est un élément majeur de la prise
en charge thérapeutique, en particulier s’il existe des infarctus
costaux douloureux, qui limitent l’ampliation thoracique et
favorisent la formation d’atéléctasies, elles-mêmes sources
d’hypoxémie avec risque d’installation d’un cercle vicieux
pouvant aboutir à un STA gravissime. L’utilisation de mor-
phiniques est donc très large dans cette indication, mais les
antalgiques adjuvants sont utiles afin de diminuer la consom-
mation de morphine. L’adjonction de paracétamol est dans ce
contexte systématique. Nous recommandons une titration de
morphine et l’usage d’une Patient Controlled Analgesia
(PCA), les doses continues de morphine étant à éviter. Le
nefopam est quelque fois utilisé en association avec ces deux
drogues. Les benzodiazépines ne sont pas recommandées
dans ce contexte aigu en raison de leurs effets centraux asso-
ciés aux morphiniques et les anti-inflammatoires non stéroï-
diens n’ont pas montré d’intérêt en association systématique
avec les morphiniques dans le contrôle des douleurs des cri-
ses vaso-occlusives [19]. Le protoxyde d’azote et, dans des
cas exceptionnels la kétamine, peuvent être utilisés comme
appoint dans les crises hyperalgiques.

La kinésithérapie respiratoire doit être mise en place dès
l’admission des patients aux urgences à l’aide de la spiromé-
trie incitative puis, prescrite selon les besoins et l’étendue
des lésions pulmonaires une fois que le diagnostic de STA
a été posé. Une possible infection bactérienne est traitée par
une antibiothérapie couvrant le pneumocoque et les bactéries
intracellulaires (amoxicilline associée aux macrolides ou
nouvelles quinolones), bien que le niveau de preuve soit
faible comme souligné par la revue Cochrane [20]. En effet,
même si la fréquence des infections réelles est faible chez les
patients adultes, l’asplénie fonctionnelle observée au cours
des syndromes drépanocytaires majeurs expose ces patients
à des infections par certaines bactéries (pneumocoque, Hae-
mophilus influenzae…).

Dans les cas graves, la transfusion ou l’échange transfu-
sionnel partiel restent le traitement le plus efficace pour
diminuer la falciformation et améliorer les symptômes des
patients [21,22]. Cependant, aucune étude randomisée n’a
été effectuée dans ce domaine précis. Une seule étude rétro-

spective a comparé la transfusion simple à l’échange trans-
fusionnel chez 40 patients adultes porteurs d’un STA a priori
peu sévères. Aucune différence n’a été retrouvée concernant
l’évolution, mais les groupes avaient un taux d’hémoglobine
différent à l’admission [21]. L’objectif est d’abaisser le taux
d’HbS (c’est-à-dire la fraction de globules rouges auto-
logues) et de rompre ainsi le cercle vicieux de la falciforma-
tion. Le volume transfusionnel et d’échange se fait donc en
fonction du taux d’hémoglobine, en fixant comme objectif
un retour au taux d’hémoglobine de base. Ce traitement doit
être envisagé d’emblée dans les formes les plus sévères ou
après 48 à 72 heures d’un traitement symptomatique bien
conduit si aucune amélioration n’est notée (persistance de
la fièvre et des symptômes respiratoires, aggravation des
images radiologiques). Il peut se répéter en cas de persis-
tance des signes de gravité (Tableau 2). Rappelons que la
transfusion doit répondre à des règles strictes, afin de limiter
au maximum les risques d’allo-immunisation. Ainsi, l’utili-
sation de concentrés érythrocytaires phénotypés Rh et Kell
et compatibilisés est recommandée. La transfusion doit être
évitée si possible chez les patients allo-immunisés ou à anté-
cédent d’hémolyse retardée post-transfusionnelle. La prise
en charge de tels patients, notamment s’ils présentent des
signes de gravité, se fera au mieux dans un centre de réfé-
rence clinique et transfusionnel (voir infra).

L’utilisation de bronchodilatateurs est proposée dans les
recommandations américaines, mais sans appui sur des don-
nées fiables dans la littérature [18,23]. Le faible nombre de
patients présentant une bronchoréactivité chez l’adulte ne

Tableau 2 Recommandations de transfusion et/ou exsanguino-

transfusion au cours du syndrome thoracique aigu

Si un des critères suivants est présent :

Anamnèse :

a) traitement transfusionnel au long cours

b) femme enceinte ou en post-partum

c) période postopératoire

Critères cliniques de gravité :

a) FR>30/min ou FR<10/min en l’absence de surdosage

morphinique, respiration superficielle, difficulté à la parole

b) troubles de conscience

c) anomalies auscultatoires étendues

d) signes d’insuffisance ventriculaire droite

Critères paracliniques de gravité :

a) hypoxémie <60 mmHg

b) pH acide

c) taux d’Hb <6 g/dL

d) atteinte radiologique étendue

Présence d’un sepsis grave :

absence d’amélioration après 72 heures de prise en charge
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pemet pas de recommander cette prescription de façon
systématique.

La mise en évidence de thrombi pulmonaires à l’angio-
scanner fait discuter un traitement anticoagulant dont les
modalités et la durée restent à préciser par des études à venir.
Une étude sur la ventilation non invasive dans les formes peu
sévères n’a pas montré de bénéfice après trois jours d’utili-
sation. Cependant, cette technique est probablement intéres-
sante chez les patients très hypercapniques [24].

Une étude a testé l’effet du monoxyde d’azote inhalé, qui a
des effets vasodilatateurs pulmonaires et anti-inflammatoires,
pendant trois jours au cours du STA peu sévère. Aucun effet
bénéfique n’a été retrouvé, à l’exception du sous-groupe post
hoc de patients hypoxémiques (PaO2/FiO2 <300 mmHg).
Une diminution du pourcentage de patients non améliorés à
J3, définis par une aggravation respiratoire avec intubation,
une majoration de l’hypoxémie ou un échange transfusionnel,
a été constatée dans ce sous-groupe [25]. Ces résultats néces-
sitent d’être confirmés par une étude s’intéressant à des
patients présentant des formes plus sévères.

L’évolution vers le SDRA nécessite le recours à la venti-
lation invasive. Comme dans les autres formes de SDRA, la
ventilation protectrice avec limitation du volume courant et
de la pression de plateau est indispensable. La défaillance
cardiaque droite est souvent au premier plan et impose une
vigilance supplémentaire dans le contrôle des facteurs habi-
tuels de dysfonction vasculaire pulmonaire (hypercapnie,
pression des voies aériennes...). Le recours rapide au décu-
bitus ventral en cas d’hypoxémie sévère est recommandé de
ce point de vue. Des études en cours explorent l’intérêt de
vasodilatateurs pulmonaires dans les cas sévères de défail-
lance cardiaque droite.

Situations particulières

Grossesse

La grossesse est particulièrement à risque de complications
aiguës. Le STA est probablement favorisé par l’hypoventila-
tion lors du dernier trimestre, mais on peut observer égale-
ment des complications sévères en post-partum et lors des
interruptions de grossesse. Les indications de transfusion
sont donc très larges en cas de complications aiguës sans
attendre les critères de gravité habituels du STA.

Patients avec des antécédents d’hémolyse post
transfusionnelle

Ce type d’accident doit être suspecté lors de l’apparition
d’une hémolyse intravasculaire brutale (avec urines foncées)
dans les 5 à 15 jours suivant une transfusion. L’électropho-

rèse de l’hémoglobine confirme le diagnostic en retrouvant
une diminution très rapide de l’HbA transfusée.

En cas d’antécédent d’hémolyse post-transfusionnelle, un
contact rapide doit être établi avec le centre de transfusion
pour connaitre l’état d’allo-immunisation du patient afin de
prévoir un élargissement de phénotype des culots érythrocy-
taires. Cependant, dans près d’un tiers des cas, aucun anti-
corps n’est retrouvé. Il est recommandé de ne pas transfuser
ces patients sauf urgence absolue car une nouvelle hémolyse
peut aboutir à un tableau gravissime avec défaillance multi-
viscérale et risque majeur de décès. Des traitements préven-
tifs (perfusion d’immunoglobulines, rituximab…) sont en
cours d’évaluation.

Prévention du STA

L’hydroxyurée ou hydroxycarbamide a montré son efficacité
pour diminuer le nombre de crises vaso-occlusives et de STA
[26]. Il est donc prescrit comme traitement de fond chez les
patients très symptomatiques. En France, le Siklos® (hydro-
xycarbamide), qui a été évalué notamment en pédiatrie, a
obtenu une AMM pour cette indication.

Avant un traitement chirurgical considéré à risque (cholé-
cystectomie, prothèse de hanche), il peut être discuté au cas
par cas une transfusion ou exsanguinotransfusion avant
l’intervention chirurgicale. Un traitement préventif du STA
à l’aide de la spirométrie incitative est également indispen-
sable dès lors qu’un patient est hospitalisé pour une crise
osseuse vaso-occlusive. Il a été démontré que cette technique
simple, peu coûteuse et non invasive limite de manière signi-
ficative le risque de survenue de STA [27]. Une préparation
kinésithérapeutique et éducative est souhaitable à chaque
fois que le risque de STA est prévisible lors d’un geste chi-
rurgical ou d’une hospitalisation.

Conclusions

En conclusion, le STA est une complication aiguë fréquente
et grave du syndrome drépanocytaire majeur. Sa physio-
pathologie est complexe et sa prise en charge est pour l’heure
essentiellement symptomatique. Le STA nécessite une sur-
veillance rapprochée et une collaboration étroite entre les
médecins prenant en charge le patient, le médecin référent
de la drépanocytose et l’Établissement Français du Sang. La
dysfonction vasculaire pulmonaire et ventriculaire droite
semble être au premier plan dans les formes sévères qui évo-
luent vers le SDRA et la défaillance multiviscérale.

Liens d’intérêts : Le Dr Maitre a reçu un financement des
laboratoires Ikaria pour la réalisation d’une étude sur le NO
inhalé dont le promoteur était l’APHP.
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